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要 旨

　症例は70歳代の女性。頭蓋咽頭腫術後，遷延性意識障害を呈し，続発性の副腎皮質
機能低下症および中枢性尿崩症に対してホルモン補充療法（ヒドロコルチゾンとデスモ
プレシンの内服）を施行していた。在宅療養中，病状は安定しておりレスパイト入院と
なった。入院第2病日，悪寒戦慄なく38.5℃の発熱が出現した。第3病日，副腎皮質刺激
ホルモンおよびcortisolの著明低値が判明したので“副腎クリ－ゼ”と診断し，ヒドロ
コルチゾン100mg静注とその内服の増量を行った。第7病日には多尿と高Na血症から
尿崩症の増悪と診断して，翌日からデスモプレシン内服の増量を行った。その後，内服
量の調整を行って安定がみられ，第24病日，軽快退院となった。
　副腎クリーゼはホルモン補充療法中でも感染や外傷などのストレスによってステロイ
ドホルモンの需要が増加した場合に発症する。本症例では入院そのものが心理的ストレ
スとなり，発熱にて発症したと考えられる。ステロイドホルモンには利尿作用があるの
で，中枢性尿崩症に慢性副腎不全が合併すると尿量が減少する。本症例ではヒドロコル
チゾン増量後に多尿が顕在化することによって，“仮面尿崩症”が判明した。

頭蓋咽頭腫の術後，入院翌日に副腎クリーゼをきたし， 
治療後に仮面尿崩症が顕在化した1例
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 は じ め に

　頭蓋咽頭腫の術後にはホルモン欠乏症状に
対する補充療法が重要である。在宅療養患者
のレスパイト入院翌日に生じた発熱に対して，
副腎クリーゼと早期診断して適切な治療を行
い奏効した。また，仮面尿崩症の病態も判明
した示唆に富む症例であったので報告する。
なお，本症例報告においては，入院診療計画
書の受領承諾により同意を得たものとした。

Ⅰ 症 例 提 示

　【症例】70歳代，女性
　主訴：発熱
　現病歴：約10年前に視力障害により頭蓋咽
頭腫を発症して開頭腫瘍摘出術を施行，1年前
まで再発に対して数回の手術を施行された。
術後，続発性の汎下垂体前葉機能低下症，副
腎皮質機能低下症，甲状腺機能低下症，中枢
性尿崩症をきたし，ホルモン補充療法が導入
された。喀痰喀出促進のための気管切開術や
高度の嚥下障害に対して胃瘻造設術を受け，往

診医による在宅医療（酸素療法および経管栄
養）を受けてきた。意識レベル（Japan Coma 
Scale）3程度の遷延性意識障害が持続して，
経口薬のヒドロコルチゾン25mg/日，レボ
チロキシン100µg/日，デスモプレシン15µg/
日を投与されてきた。病状は安定しており，
数日間のレスパイト入院となった。
　入院後臨床経過：第2病日；血圧低下や悪
寒戦慄などはみられず，急に38.5℃の発熱が
認められた。同日の血液検査所見（表1）で
は炎症反応はごく軽度であった。
　第3病日；解熱剤を投与しても発熱は持続
し，前日の血液検査所見（表1）での副腎皮質
刺激ホルモン（ACTH）およびcortisolの著明
低値が判明した。そこで，発熱の原因は“副
腎クリーゼ”によるものと診断し，ヒドロコ
ルチゾン100mg静注，生理的食塩水，細胞外
液補充液による輸液療法を開始した（図1）。
　第4病日；副腎クリーゼに対してヒドロコ
ルチゾン内服を25mg/日から50mg/日に増
量した。同日の血液検査所見（表2）ではNa 
164mmol/Lと著明な高Na血症，高張性脱水
が認められたので，輸液療法は5％ブドウ糖
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液主体へと変更した。
　第6病日；解熱傾向となり，ヒドロコルチ
ゾン内服は40mg/日に漸減した。その後も解
熱を確認しながら，ヒドロコルチゾン内服量
を漸減した（図1）。一方，尿量は増加傾向
が認められた（図2）。
　第7病日；尿量は約4000mL/日まで増加し
て多尿となり，低張尿（尿比重；1.005），抗
利尿ホルモン（ADH）は基準値内も高Na血症
から，中枢性尿崩症の増悪と診断した（図2）。
　第8病日；尿崩症の増悪に対して，デスモ
プレシン内服を30µg/日に増量した。その後
も尿量，Na値に応じて輸液量の調整とデスモ
プレシン内服の増量を行った（図2）。
　そして，輸液療法を中止して，ヒドロコル
チゾン30mg/日とデスモプレシン60µg/日の

維持量にて，体温，尿量，Na値は安定したの
で，第24病日に軽快退院，在宅療養へ復帰と
なった（図1，2）。

Ⅱ 考　察

　頭蓋咽頭腫とは，胎生期の頭蓋咽頭管の遺
残（ラトケ嚢）由来の良性腫瘍であり，全脳
腫瘍の3.5％，下垂体部腫瘍の中では下垂体腺
腫（76.4％）につぎ15.7％を占める1)。部位はト
ルコ鞍上部（視床下部下面）に多く，画像所
見では充実性腫瘍に嚢胞や石灰化を伴うこと
が多い。視交叉，下垂体，視床下部などが圧
迫されて，①視力障害（視神経交叉圧迫によ
る両耳側半盲など）や②下垂体前葉・後葉機
能不全症状，視床下部機能不全症状などの様々

表1　入院第2病日血液検査所見

　CK 22 U/L

　AMY 79 U/L

　BUN 15 mg/dL

　Cr 0.61 mg/dL

　Na 143 mmol/L

　K 4.8 mmol/L

　glucose 84 mg/dL

　CRP 0.61 mg/dL� ↑

＜内分泌系＞

　FT4 2.1 ng/mL� ↑
　　（基準値；0.87〜1.72）

　TSH ＜0.005 µIU/mL�↓
　　（基準値；0.427〜4.825）

　ACTH 1.9 pg/mL� ↓
　　（基準値；7.2〜63.3）

　cortisol 1.13 µg/dL� ↓
　　（基準値；7.07〜19.60）

＜血液一般＞

　WBC 7900 /µL

　　neutro 67.6 %

　　lymph 27.2 %

　　mono 4.5 %

　RBC 465×104 /µL

　Hb 14.1 g/dL

　Hct 41.7 %

　Plt 23.7×104 /µL

＜生化学＞

　TP 7.0 g/dL

　Alb 3.6 g/dL� ↓

　T-Bil 0.5 mg/dL

　AST 16 U/L

　ALT 21 U/L

　LDH 135 U/L

　ACTH，cortisolは入院第3病日に判明した。CRPの上昇は軽度で，TSH，ACTH，
cortisolの著明低値が認められた。
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な症状で発症する1)。治療方針は手術による全
摘出であるが，全摘出後でも時に再発し，高
率に新たな下垂体機能不全症状が出現し，本
症例のようにホルモン補充療法の適応となる。
　レスパイト入院とは，慢性疾患でも病状が
安定しており，在宅医療で医療機器（在宅酸
素など）を使用したり，医療的処置（経管栄
養など）を受けたり，常時介助を必要とする方
を対象とする。“レスパイト（respite）”とは

“休息”，“息抜き”という意味であり，在宅
介護者の負担軽減（息抜き）を目的とした短
期入院である。
　副腎クリーゼとは，急激なグルココルチコ
イドの絶対的または相対的な欠乏により循環
不全などをきたし，放置すると致命的な状況
に陥る病態である2)。原因としては，①慢性

副腎不全患者に感染や外傷，手術などのスト
レスが加わり，急激にステロイドの需要が増
加した場合や，②ステロイドを長期内服中，不
適切に減量・中止を行い，ステロイドの供給
が減少した場合が多い2)。症状は，悪心，嘔吐，
腹痛，体重減少，筋肉痛，関節痛，倦怠感，血
圧低下，意識障害などと多様で，本症例のよ
うに発熱で発症することもある2)。急性胃腸炎，
急性腹症などと誤診されることもあり，不明
熱の鑑別診断としても念頭に置いておくべき
である。診断にはACTHとcortisolを速やか
に測定して，本症例のようにcortisol値が3〜
5µg/dL未満の低下が認められる場合には強く
疑われ，20µg/dL以上の場合には否定される3)。
　本症例では，慢性副腎不全に対する補充療
法中の安定した経過の中での入院翌日の発症

図1　入院後臨床経過（体温を中心に）
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　ACTH，cortisolは第2，7，13病日の値を示す。第2病日38.5℃の発熱が出現し，第3病日ヒドロ
コルチゾン100mg静注，第4病日ヒドロコルチゾン内服量を50mg/日に増量した。その後，解熱
傾向が認められ，同内服量を漸減して30mg/日にて平熱を維持しえた。また，ACTH，cortisolは
低値で経過した。
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であり，入院という環境変化そのものが心理
的ストレスとなり，ステロイドホルモンの需
要が増加して副腎クリーゼを発症した可能性
が高い。海外の報告4) では慢性副腎不全患者
423名を2年間追跡した結果，8.3/100名・年
の確率で副腎クリーゼを発症し，さらに4名

（0.5/100名・年）が副腎クリーゼに関連した
原因で死亡したとされている。なお，副腎ク
リーゼの予防には，シックデイやストレス時
のグルココルチコイドの増量（通常内服量の
1.5〜3倍）が有用とされる2)。
　また，中枢性（下垂体性）甲状腺機能低下
症も認められ，甲状腺ホルモンの補充療法も
すでに行われてきた。ACTH分泌不全と甲状
腺刺激ホルモン分泌不全が同時に認められる
場合には，甲状腺ホルモンのみを補充すると
代謝亢進により副腎不全の悪化をきたすため
に，ヒドロコルチゾンの投与を先行して行う
必要があるとされる1)。
　一般的に尿崩症の主徴候は口渇，多飲，多
尿であるが，本症例のように数回の頭蓋咽頭

腫術後で視床下部の浸透圧受容体も障害され
ている場合には，渇感障害を伴うことがある。
すなわち，口渇感を覚えず，主徴候に代わっ
て高Na血症と脱水を呈することがある5)。ま
た，高Na血症に対してADHの相対的低値も
中枢性尿崩症を示唆する所見である。
　頭蓋咽頭腫術後など中枢性尿崩症に下垂体
性副腎不全が合併した場合，尿崩症が不顕在
化して多尿が認められなくなる病態があり，

“仮面尿崩症”と呼ばれる6)。グルココルチコ
イド不足により水利尿不全を生じるからであ
り，希釈性の低Na血症を呈することもある。

“仮面尿崩症”はグルココルチコイドである
ヒドロコルチゾン補充療法後に多尿を生じて
発見されることがあり，本症例でもヒドロコ
ルチゾンの増量によって1日尿量が約4000mL
まで増加した。同補充療法後に体内水分貯留
が改善して，Naの急上昇により浸透圧性脱髄
症候群（橋中心髄鞘崩壊症など）を発症する
リスクがある。潜在的に高Na血症が生じやす
い本症例でも，ヒドロコルチゾン静注によって

表2　入院第4病日血液検査所見

＜血液一般＞ 　T-Bil 0.7 mg/dL

　WBC 11200 /µL� ↑ 　AST 39 U/L� ↑

　　neutro 70.5 % 　ALT 35 U/L� ↑

　　lymph 22.9 % 　LDH 162 U/L

　　mono 6.4 % 　CK 35 U/L

　RBC 497×104 /µL� ↑ 　AMY 100 U/L

　Hb 15.0 g/dL� ↑ 　BUN 21 mg/dL� ↑

　Hct 48.3 %� ↑ 　Cr 1.00 mg/dL� ↑

　Plt 22.1×104 /µL 　Na 164 mmol/L� ↑

　Cl 122 mmol/L� ↑

＜生化学＞ 　K 4.5 mmol/L

　TP 6.9 g/dL 　glucose 97 mg/dL

　Alb 3.4 g/dL 　CRP 2.69 mg/dL� ↑

炎症反応と著明な高Na血症，高張性脱水を示唆する所見が認められた。
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Naは第2病日の143mmol/Lから第4病日に
は164mmol/Lと急激な上昇が認められたが，
輸液の調整・増量とデスモプレシンの増量に
より合併症を回避できた。渇感障害を伴う中
枢性尿崩症で飲水行動を取れない場合には，
著明な高張性脱水が致命的な状況に陥ること
がある7)。
　本症例では，副腎クリーゼと仮面尿崩症と
いう2つの致命的になりうる病態を治療しえた
点でも意義がある。

 結　語

　遷延性意識障害を呈し，続発性の汎下垂体
前葉機能低下症および中枢性尿崩症に対して

ホルモン補充療法中の患者が，発熱という非
特異的症状で副腎クリーゼを発症した。入院
という環境変化が心理的ストレスとなりステ
ロイド需要量が増加したことが誘因と考えら
れた。そして，ステロイド増量後に解熱とと
もに多尿，高Na血症となり，仮面尿崩症の病
態も判明し，薬物療法が奏効したので，示唆
に富む症例であった。

利益相反
　本論文について申告する利益相反はない。
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